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Resumen  El  complejo  de  deformidades  amnióticas,  adhesiones,  mutilaciones  (cADAM)  es  un
amplio espectro  heterogéneo  de  anomalías  congénitas.  Se  caracteriza  por  la  presencia  de  ani-
llos de  constricción  o  amputación  de  dedos  o  extremidades  y  la  presencia  de  bridas  amnióticas;
no obstante,  puede  involucrar  disrupciones  craneofaciales,  en  órganos  internos  y  defectos  de
pared. El  objetivo  de  esta  revisión  fue  presentar  los  datos  que  se  encontraron  del  cADAM,
desde los  antecedentes  históricos,  hasta  las  manifestaciones  clínicas,  estudios  epidemiológicos
y demás;  se  dirigió  especial  interés  en  mostrar  las  distintas  teorías  de  la  etiopatogenia,  las
contradicciones  entre  ellas  y  otros  argumentos  y  conceptos  difusos  que  envuelven  a  esta  enti-
dad. La  búsqueda  se  realizó  en  las  bases  de  datos  de  Pubmed,  EBSCO  host,  Ovid,  SpringerLink,
Scopus,  nature.com,  JAMA  y  ScienceDirect  con  las  siguientes  palabras  clave:  ‘‘amniotic  band
syndrome’’,  ‘‘sequence  amniotic  band’’,  ‘‘Streeter  syndrome’’,  ‘‘ADAM  complex’’.  Se  tomaron
en cuenta  22  artículos.
Los  pacientes  con  cADAM  requieren  de  una  evaluación  prenatal  y  postnatal  completa  para
la integración  del  diagnóstico,  la  toma  de  decisiones  y  un  tratamiento  oportuno.  De  ahí  la
importancia  del  conocimiento  de  esta  entidad  por  parte  de  clínicos  y  cirujanos,  y  la  necesidad
de replantear  interrogantes  para  nuevas  investigaciones  y  lograr  establecer  bases  nosológicas
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Complex  of  amniotic  deformities,  adhesions,  mutilations:  Endless  debate
Abstract  Amniotic  deformities,  adhesions,  mutilations  (ADAM)  complex  is  a  broad  heteroge-
neous spectrum  of  congenital  anomalies.  ADAM  complex  is  characterized  by  constriction  rings,
amputation  of  ﬁngers  or  limbs  and  the  presence  of  the  amniotic  band.  However,  it  may  also
involve craniofacial  disruptions,  body  wall  defects  and  internal  organ  abnormalities.  The  aim  of
this review  is  to  present  the  results  found  in  regard  to  ADAM  complex  from  its  historical  back-
ground, clinical  manifestations,  epidemiology,  etc.  In  particular,  our  attention  was  focused  on
demonstrating  the  varying  etiopathogenesis  theories  of  ADAM  complex  and  their  contradictions.
The study  was  conducted  using  the  databases  of  PubMed,  EBSCO  host,  Ovid,  SpringerLink,  Sco-
pus, nature.com,  JAMA  and  ScienceDirect  with  the  following  keywords  for  the  search:  ‘‘amniotic
band syndrome’’,  ‘‘amniotic  band  sequence’’,  ‘‘Streeter  dysplasia’’,  ‘‘ADAM  complex’’.  In  this
study we  used  22  full-text  articles.
Patients  with  ADAM  complex  require  a  complete  pre-  and  postnatal  evaluation  to  integrate
the diagnosis  and  to  decide  on  timely  treatment.  It  is  important  for  clinicians  and  surgeons  to
possess knowledge  of  this  entity.  Further  research  is  necessary  to  establish  a  nosological  basis
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l  complejo  de  deformidades  amnióticas,  adhesiones,  muti-
aciones  (cADAM)  es  un  conjunto  de  anomalías  que  pueden
anifestarse  desde  anillos  de  constricción  en  dedos  o  extre-
idades  hasta  amputaciones  de  los  mismos.  También  se
socia  con  otras  manifestaciones  en  cara,  tórax  y  abdo-
en.  Los  criterios  diagnósticos  son  meramente  clínicos  y
u  etiopatogenia  se  fundamenta  en  dos  teorías  principales:
a  intrínseca  y  la  extrínseca.  A  partir  de  estas  surgen  otras
eorías  complementarias.  A  pesar  de  la  variedad,  ninguna
ustiﬁca  las  anomalías  en  su  conjunto,  por  lo  que  el  diag-
óstico  prenatal  aún  continúa  siendo  difícil.  El  pronóstico
ependerá  de  la  gravedad  las  anomalías  presentes,  las  cua-
es  pueden  afectar  la  estética,  la  función  o  ser  incompatibles
on  la  vida.
El  objetivo  de  esta  revisión  fue  presentar  los  datos  que
e  encontraron  en  las  distintas  bases  acerca  del  cADAM:
os  antecedentes  históricos,  las  manifestaciones  clínicas,  los
studios  epidemiológicos,  los  criterios  diagnósticos,  el  diag-
óstico  prenatal.  Se  puso  especial  atención  en  mostrar  las
istintas  teorías  e  hipótesis  de  la  etiopatogenia,  así  como
as  contradicciones  entre  ellas,  los  argumentos  y  conceptos
ifusos  que  envuelven  a  esta  entidad.
. Métodos
e  realizó  la  búsqueda  en  las  bases  de  datos  Pubmed,
BSCO  host,  Ovid,  SpringerLink,  Scopus,  nature.com,  JAMA  y
cienceDirect;  utilizando  como  palabras  clave  de  búsqueda
‘amniotic  band  syndrome’’,  ‘‘sequence  amniotic  band’’,
‘Streeter  syndrome’’,  ‘‘ADAM  complex’’.  Para  este  estudio
e  utilizaron  aquellos  artículos  de  texto  completo  de  entre






e  sabe  que  este  complejo  es  un  espectro  amplio  y heterogé-
eo  que  involucra  tres  tipos  de  anomalías:  deformaciones,
alformaciones  y  disrupciones.  Se  presenta  de  forma  espo-
ádica  aunque  se  han  reportado  casos  con  una  tendencia
ereditaria1.  Moerman  y colaboradores,  en  1992,  propusie-
on  el  cADAM  como  una  colección  de  tres  manifestaciones:
andas  de  tejido  constrictivo,  adhesiones  amnióticas  y  un
omplejo  mayor,  el  complejo  de  pared  corporal-extremidad
limb-body  wall  complex)2.
Se  conoce  por  múltiples  sinonimias:  síndrome  de  ban-
as  amnióticas  (por  Chemke  y  colaboradores,  1973;  Kino,
975;  Ossipoff  y  Hal,  1977;  Seeds  y  colaboradores,  1982;
iedler  y  Phelan,  1983)3--7,  secuencias  de  la  ruptura  del
mnios,  secuencia  de  la  banda  amniótica  (por  Hunter  y  Car-
enter,  1986;  Kalousek  y  colaboradores,  1988)8,9, complejo
e  ADAM  (por  Herrmann  y  Opitz,  1974)10 del  acrónimo  en
nglés  Amniotic  Deformities,  Adhesions,  Mutilation  (defor-
idades  amnióticas,  adhesiones,  mutilación).  También  se  le
onoce  como  complejo  de  disrupción  amniótico  (Higginbot-
om  y  colaboradores,  1979)11,  lesiones  de  banda  amniótica,
urcos  anulares,  amputación  congénita,  bandas  congénitas
e  constricción,  defectos  transversales  de  extremidades,
efectos  de  pared  de  cuerpo  con  deformidades  en  extre-
idades  (Pagon  y  colaboradores,  1979)12,  complejo  pared
e  cuerpo  extremidad  (Van  Allen  y  colaboradores,  1987)13.
andas  tisulares  aberrantes,  síndrome  de  Streeter,  ban-
as  o  bridas  de  Streeter,  espectro  de  bandas  amnióticas,
isplasia  de  Streeter,  síndrome  de  bandas  de  constricción
enética  y  cadenas  ﬁbrosas  mesoblásticas  amniocoriónicas.
iene  el  número  217100  del  OMIM,  y  del  International  Sta-
istical  Classiﬁcation  of  Diseases  (ICD-10)  le  corresponde  el
79.80.  La  variabilidad  de  teorías  en  la  patogénesis  explica





















































dComplejo  de  deformidades  amnióticas,  adhesiones,  mutilac
3.1.  Antecedentes  históricos
Son  demasiadas  las  aportaciones  y  trabajos  de  investi-
gación  sobre  el  cADAM  a  lo  largo  de  la  historia.  Por  ello,
solamente  se  mencionarán  algunos  de  ellos.
Los  primeros  informes  de  este  patrón  de  malformación
probablemente  fueron  de  Portal18,  La  pratique  des  accou-
chements  soutenue  d’un  grand  nombre  d’observations,  en
1685.  La  primera  teoría  de  etiopatogenia  fue  propuesta  por
Montgomery19,  en  1832,  la  cual  atribuye  las  constricciones
anulares  y  demás  alteraciones  fetales  a  procesos  de  origen
inﬂamatorio14.  La  primera  teoría  propuesta  de  ‘‘falla  en  el
desarrollo’’  fue  por  Sir  James  Simpson20,  en  1836.  Después,
en  1930,  se  publicaron  los  trabajos  de  Streeter  con  su  teoría
intrínseca21.  En  1965,  Torpin  asoció  los  defectos  de  extre-
midades  o  amputaciones  de  los  mismos  con  la  ruptura  del
amnios  y  la  compresión  de  las  bridas  a  estos22. Hermann
y  Opitz,  en  1974,  utilizaron  el  acrónimo  de  complejo  de
ADAM  para  describirlo10.  En  1975  fue  Kino  quien  realizó  estu-
dios  experimentales  en  un  modelo  animal  y  se  comenzó  a
hablar  de  la  disrupción  vascular4.  Keller  y  colaboradores,  en
1978,  discutieron  la  asociación  de  labio  y  paladar  ﬁsurado  y
otras  disrupciones  faciales  con  las  bandas  de  constric-
ción  apoyando,  en  general,  la  naturaleza  no  hereditaria23.
En  1976,  Poland  y  colaboradores  vincularon  el  mecanismo
vascular  por  compresión  con  estas  anomalías24.  No  se  deben
omitir  la  teoría  propuesta  por  Van  Allen  y  colaboradores
acerca  de  la  disrupción  vascular25 ni  las  aportaciones  de
Bamforth,  en  1992,  sobre  las  alteraciones  en  la  morfogénesis
de  la  etapa  primaria  de  la  gastrulación26.
3.2.  Epidemiología
Froster  y  Baird27,  en  un  estudio  realizado  de  1952  a  1984
en  Columbia  Británica,  encontraron  una  incidencia  mínima
de  1:50,579  sin  una  tendencia  hereditaria  mientras  que
Garza  y  colaboradores28 publicaron  un  estudio  epidemioló-
gico  en  el  cual  tomaron  como  criterio  mínimo  la  amputación
o  anillos  de  constricción  en  una  muestra  de  388,325  naci-
dos  vivos  entre  1968-1982  en  Atlanta.  La  prevalencia  fue
de  1.17  por  10,000  nacidos  vivos.  Posteriormente,  Orioli
y  colaboradores29,  en  el  Estudio  Colaborativo  Latinoame-
ricano  de  Malformaciones  Congénitas  (ECLAMC)  en  Río  de
Janeiro,  Brasil,  a  partir  de  una  base  de  datos  de  3,020,896
nacidos  vivos  y  muertos  de  1982-1988,  encontraron  una  pre-
valencia  de  1:11,200.  Por  último,  cabe  hacer  mención  del
trabajo  de  Guzmán-Huerta  y  colaboradores30,  del  departa-
mento  de  Medicina  Materno  Fetal  del  Instituto  Nacional  de
Perinatología  Isidro  Espinosa  de  los  Reyes,  en  México  D.F.,
quienes,  con  una  base  de  datos  de  90,000  nacidos  vivos
durante  un  periodo  de  17  an˜os  (enero  1993  a  julio  2010),
reportaron  una  muestra  de  50  casos  diagnosticados  con  la
secuencia  de  bandas  amnióticas,  con  los  cuales  obtuvieron
una  incidencia  de  1:2,000  nacidos  vivos.
Aunque  varios  autores  han  referido  que  no  hay  pre-
valencia  por  ningún  género,  en  los  estudios  de  Garza  y
colaboradores28 se  observó  una  prevalencia  de  1.44  para  el
sexo  femenino  y  de  0.91  para  el  masculino.  Por  otro  lado,
Guzmán-Huerta  y  colaboradores  encontraron  que  el  44%  fue
de  sexo  femenino,  el  38%  de  sexo  masculino  y  en  el  resto  no
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.3.  Criterios  diagnósticos  y  manifestaciones
línicas
os  criterios  diagnósticos  no  son  claros  y  no  están  bien  esta-
lecidos.  Martínez  Frías  considera,  con  base  en  sus  trabajos
pidemiológicos,  que  aquellas  manifestaciones  del  cADAM
on  presencia  de  defectos  de  pared  deben  considerarse
ntidades  diferentes31.  Esto  ha  sido  motivo  de  múltiples
iscusiones  ya  que  hay  autores  que  siguen  considerando
ue  se  trata  de  la  misma  entidad  pero  con  expresividad
ariable31--35.
Van  Allen  y  colaboradores  han  concluido  que,  para  el
iagnóstico  de  cADAM,  se  necesitan,  al  menos,  dos  de
res  manifestaciones:  excencefalia/encefalocele  con  ﬁsuras
aciales,  toracosquisis/abdominosquisis  y  defectos  de  cual-
uier  tipo  en  extremidades13,25,35.
Las  características  clínicas  de  esta  secuencia  no  son
dénticas  en  ninguno  de  los  casos  reportados,  ya  que  la  varia-
ilidad  y  severidad  del  cADAM  estará  marcada  de  acuerdo  al
iempo  de  gestación  en  que  se  produjo  el  dan˜o;  de  ahí  la
iversidad  del  fenotipo.
Según  Orioli  y  colaboradores,  las  extremidades  son
fectadas  en  el  71.9%  y  ocupan  el  primer  lugar  como
anifestación  de  secuencia  de  bridas  amnióticas  en  su
studio.  Los  defectos  en  las  extremidades  se  pueden  presen-
ar  como  reducción  (mutación)  de  extremidades,  falanges
 amputación  de  los  mismos;  anillos  de  constricción  en
xtremidades  (deformación)29;  linfedema  distal  al  anillo
e  constricción;  sindactilias  distales,  acrosindactilia  o  pie
quinovaro.  Se  han  presentado  anomalías  menos  comunes
omo  la  oligodactilia,  polidactilia  preaxial36, artrogriposis,
ueso  único  en  antebrazos,  hipoplasia  del  radio  y/o  cúbito
 ectrodactilia37.
Las  anomalías  craneofaciales  se  presentan  en  un  porcen-
aje  menor,  según  el  estudio  de  Orioli  y  colaboradores29.
 diferencia  de  este,  Guzmán-Huerta  y  colaboradores  obtu-
ieron  el  78%30.  Las  disrupciones  craneofaciales  también
on  muy  variables.  Se  han  reportado  casos  de  microcefalia,
ncefalocele,  defectos  en  la  porción  anterior  de  la  calota,
suras  craneofaciales  típicas  y  atípicas  con  bandas  de  tejido
berrante  alrededor  de  la  cara37,  labio  y  paladar  ﬁsurado,
olobomas  en  los  párpados  y  ectropión.  Las  afecciones  oftal-
ológicas  van  desde  la  disfunción  o  ausencia  del  conducto
acrimonasal  hasta  la  ptosis,  aunque  se  han  reportado  casos
e  anomalías  donde  se  involucra  el  globo  ocular,  como  defec-
os  del  iris  y  del  nervio  óptico38. Las  deformaciones  oculares
e  opacidad  en  la  córnea  pueden  ser  adquiridas  o  secunda-
ias  a  la  exposición.  También  han  sido  descritos  coristomas
pibulbares  bilaterales  así  como  leucomas  corneales,  todos
sociados  con  el  cADAM36--38.
Diversas  malformaciones  han  sido  asociadas.  Por  ejem-
lo,  holoprosencefalia8, malformación  de  Dandy-Walker,
isplasia  septo-óptica,  cráneo  en  forma  de  hoja  de  trébol
Kleeblattschädel),  hidrocefalia,  hipertelorismo,  coloboma
veal,  atresia  de  las  coanas,  proboscis  unilateral,  baja
mplantación  de  pabellones  auriculares,  secuencia  de  Robin,
eformidades  de  Potter  y  otras  deformaciones37.
Se  han  descrito  diversos  defectos  de  pared:  tora-
osquisis,  abdominosquisis,  toracoabdominosquisis,  cordis
tópica,  gastrosquisis,  onfalocele,  varias  malformaciones
ardiovasculares,  tetralogía  de  Fallot33,  lobulación  pulmo-












































































































a  rotación  intestinal,  atresia  anal,  ausencia  de  gónadas,
nomalías  en  genitales  externos  y  escoliosis37.
.4.  Etiología
a  etiopatogenia  del  cADAM  ha  sido  ampliamente  discutida,
 se  ha  dividido  en  dos  grupos  clásicos  o  teorías  principales:
l  modelo  intrínseco,  por  Streeter21,  y  el  modelo  extrínseco,
e  Torpin22.  Sin  embargo,  existen  otras  aportaciones  que
esde  hace  ya  décadas  han  tomado  relevancia13.
El  modelo  intrínseco,  propuesto  en  1930  y  conocido  tam-
ién  como  teoría  endógena,  teoría  de  la  displasia  del  disco
erminal39 o  displasia  embrionaria33,  explica  que  las  ano-
alías  y  las  bandas  ﬁbrosas  tienen  un  origen  común,  y  son
ausadas  por  la  imperfección  de  la  histogénesis  y  un  dan˜o
n  el  disco  germinal  en  el  periodo  temprano  del  embrión.
grega,  además,  que  se  ha  confundido  con  bandas  amnió-
icas  aquello  que  en  realidad  es  tejido  residual  del  área
ocalizada  del  defecto.  La  teoría  fue  basada  en  observación
acroscópica  y  microscópica  de  16  constricciones21,33.
En  cambio  Torpin,  sustentándose  en  su  estudio  observa-
ional,  sugirió  que  las  anomalías  de  este  cADAM  son  causadas
or  las  bandas  ﬁbrosas  de  tejido  amniótico  en  consecuen-
ia  de  la  ruptura  del  amnios,  seguida  de  la  pérdida  de
íquido  amniótico,  es  decir,  de  un  oligohidramnios,  y  al
ismo  tiempo  de  la  extrusión  o  expulsión  de  todo  el  feto,
 de  partes  de  este,  hacia  la  cavidad  coriónica.  Las  extre-
idades  del  feto  son  atrapadas  por  estas  bandas  ﬁbrosas
aciendo  compresión  y  causando  la  necrosis  o  amputación
n  dedos  o  extremidades22,  por  lo  que  algunos  autores
a  han  llamado  también  disrupción  mecánica39,  teoría  de  la
isrupción  amniótica  o  teoría  exógena33.
También  están  las  aportaciones  de  Van  Allen  y
olaboradores13,  en  1987,  con  la  teoría  de  la  disrupción
ascular,  de  la  cual  hay  antecedentes  por  Kino,  en  1975,
on  experimentos  en  modelos  animales4.  Van  Allen  y  cola-
oradores  reﬁeren  que  un  dan˜o  vascular  o  alteraciones  en
a  morfología  del  ﬂujo  sanguíneo  durante  la  embriogénesis
levan  a  la  interrupción  en  la  morfología  o  a  la  necrosis  o
estrucción  de  estructuras  existentes13.  Posteriormente,  en
tro  de  sus  artículos,  mencionan  que  posiblemente  la  disrup-
ión  vascular  también  dé  lugar  a  labio  y  paladar  hendido25.
Hunter  y  colaboradores35 propusieron  otra  teoría,  de  la
ual  se  reﬁere  que  tiene  miras  a  la  teoría  propuesta  por
treeter.  Explicaron  que  se  trata  de  una  defecto/deﬁciencia
rimaria  temprana  del  ectodermo  del  disco  embrionario  en
a  embriogénesis.  El  área  afectada  y  la  severidad  de  los
esultados  varían  de  acuerdo  con  la  localización  del  defecto.
e  enfocaron  especialmente  en  las  anomalías  craneofacia-
es,  y  las  separaron  de  la  siguiente  manera:
.  Excencefalia/encefalocele  con  conexiones  amnióticas,
sin  ﬁsuras  faciales
.  Similares  lesiones  craneales  con  ﬁsuras  faciales,  con  o  sin
bandas  amnióticas
.  Abdominosquisis  y  toracoabdominosquisis
.  Anomalías  en  extremidades.Para  el  primer  grupo,  una  deﬁciencia  en  la  respuesta  y
recimiento  de  las  células  ectodérmicas  daría  lugar  a  los
efectos  del  tubo  neural  que  se  ven  comúnmente  en  el
ADAM.  Es  decir,  una  deﬁciencia  mínima  en  el  crecimiento
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e  células  del  ectodermo,  ya  sea  de  un  lado  a  otro  y/o
nterior  a  la  membrana  orofaríngea,  podrían  resultar  en  un
orde  amnios-ectodermal  que  llevaría  al  acercamiento  o
ontacto  directo  con  las  células  correspondientes  al  cerebro
nterior.  De  esta  manera  quedaría  el  amnios  en  contacto  con
stas  células,  lo  que  explicaría  los  defectos  craneales,  como
a  excencefalia/encefalocele,  y  las  bandas  adheridas  a  esta
egión.  Para  el  segundo  grupo,  de  lesiones  craneales  con
suras  faciales  con  o  sin  bandas  amnióticas,  se  explica
o  siguiente.  Las  ﬁsuras  faciales  generalmente  involucran
lanos  de  fusión  de  los  procesos  frontonasales  y  asociación
on  órganos  con  el  cerebro  anterior.  Los  procesos  frontona-
ales  derivan  de  las  células  de  la  cresta  neural,  las  cuales
urgen  de  la  fusión  del  neuroectodermo  en  la  región  del
rocencéfalo.  La  misma  deﬁciencia  del  ectodermo  podría
levar  a  una  deﬁciencia  de  la  cresta  neural  y  afectar  los
rocesos  frontonasales.  De  forma  similar,  la  deﬁciencia
ctodermal  podría  resultar  en  una  conexión  del  tubo
eural-amnios.  Una  deﬁciencia  del  ectodermo  anterior  de
a  membrana  orofaríngea  podría  llevar  al  amnios  a  una
ercanía  anormal  o  un  contacto  directo  con  la  membrana
rofaríngea:  el  amnios  interferiría  en  los  bordes  de  los
lanos  frontonasales/maxilares  en  su  desarrollo  y  cierre.  De
sta  forma  se  podría  explicar  el  por  qué  algunas  ﬁsuras  se
xtienden  hasta  la  base  del  cráneo  y  de  tejidos  de  bandas
mnióticas  aberrantes  sobre  las  ﬁsuras  faciales35.
Por  último,  Romero-Valdovinos  y  colaboradores  presenta-
on  una  hipótesis  que  se  centra  en  los  procesos  de  transición
pitelial-mesenquimal  (EMTP),  los  cuales  actúan  durante
a  organogénesis  en  la  adecuada  formación  de  los  diferentes
rganos  en  las  tres  capas  embriológicas.  Si  estos  EMTP  son
lterados,  impulsan  células  epiteliales  inmóviles  a  adquirir
na  polaridad  y  características  migratorias  similares  a  la  de
os  ﬁbroblastos.  La  propuesta  hace  mención  que  el  cADAM
odría  ser  considerado  como  una  variación  de  la  ﬁbrosis  por
na  complicación  de  la  ruptura  de  la  membrana  fetal  en  un
stado  patológico  del  embarazo.  La  causa  de  la  ruptura  de
a  membrana  es  desconocida,  pero  una  infección  intraute-
ina  durante  la  gestación  puede  provocar  el  debilitamiento
e  los  componentes  ﬁbrosos  de  la  membrana  coroamnió-
ica,  y  la  consiguiente  pérdida  de  la  integridad,  iniciándose
a  activación,  proliferación  y  migración  hacia  la  herida,  y  la
íntesis  de  elevados  niveles  de  proteínas  de  matriz  extra-
elular  (proﬁbróticas  y  antiﬁbróticas),  incluyendo  colágeno
 ﬁbronectina.  La  familia  de  TGF- (factor  de  crecimiento
ransformador  ) es  la  principal  vía  para  la  regulación  de  los
MTP.  El  depósito  excesivo  de  matriz  extracelular  aísla  el
arénquima  del  suministro  de  oxígeno.  Por  lo  tanto  conduce
 una  hipoxia  tisular,  a  dan˜o  parenquimal  y  además  la  esti-
ulación  a la  ﬁbrogénesis.  Los  EMTP  son  cruciales  para  el
roceso  embrionario  y  fetal,  así  como  para  la  cicatrización
 reparación  tisular.  Los  EMTP  participan  desde  la  gastru-
ación,  migración  en  la  cresta  neural,  formación  del  tubo
eural,  formación  del  corazón,  cierre  del  paladar,  así  como
ambién  podrían  explicar  la  formación  de  ﬁbrosis,  presencia
e  bridas  y  alteración  en  la  migración  de  células  que  generan
nomalías  en  órganos  internos40..5.  Clasiﬁcaciones
xisten  diversas  clasiﬁcaciones.  Por  ejemplo,  aquellas  que













































dComplejo  de  deformidades  amnióticas,  adhesiones,  mutilac
resultado  de  las  anomalías41.  La  clasiﬁcación  prenatal
de  Weinzweig42,  la  de  Hüsler  y  colaboradores43 y  otras
enfocadas  en  las  extremidades  afectadas  son  las  más
conocidas.
La  clasiﬁcación  prenatal  de  Weinzweig  y  de  Hüsler  y  cola-
boradores  se  dividen  en  estadios,  y  se  realiza  por  medio  de
la  ecografía:
Estadio  1.  Banda  amniótica  sin  signos  de  constricción.
Estadio  2.  Constricción  sin  compromiso  vascular  (estudios
Doppler  vasculares  normales),  aunque  podría  existir  defor-
midad  distal.
Estadio  3.  Constricciones  severas  con  compromiso  arterial
progresivo.  El  ﬂujo  arterial  tiene  que  medirse  proximal  y
en  la  porción  distal  de  la  constricción;  esta  etapa  se  sub-
divide  en  dos  tipos:  tipo  1  son  anomalías  distales  cuando
se  comparan  con  la  extremidad  contralateral  en  el  estudio
Doppler;  tipo  2  es  la  extremidad  sin  ﬂujo  vascular.
Estadio  4.  Inclinación  a  fractura  en  huesos  largos  en  el  sitio
de  constricción.
Estadio  5.  Amputación  intrauterina.42,43
La  clasiﬁcación  presentada  por  Isacsohn  y
colaboradores44,  en  1976,  está  basada  en  la  profundidad  de
la  banda.  Estos  autores  la  dividieron  en  cinco  grupos:
Grupo  1:  la  banda  es  solamente  una  ranura  en  la  piel.
Grupo  2:  la  banda  implica  el  tejido  subcutáneo  y  muscular.
Grupo  3:  la  banda  se  extiende  a  los  huesos.
Grupo  4:  hay  una  pseudoartrosis.
Grupo  5:  se  produjo  una  amputación  uterina.
El  objetivo  de  la  clasiﬁcación  de  Paterson45 fue  describir
la  severidad  de  la  deformidad  distal  de  las  extremidades.  Se
resume  en  cuatro  grupos:
Grupo  1:  extremidades  con  anillos  de  constricción  simple
con  la  porción  distal  íntegra,  con  un  grado  de  profundidad
del  anillo  solamente  a  nivel  subcutáneo.
Grupo  2:  anillo  de  constricción  con  deformidad  distal,
incluyendo  atroﬁa  y  linfedema.
Grupo  3:  anillo  de  constricción  asociado  con  acrosindacti-
lia.  Tipo  I:  unión  de  los  dedos  con  tejido  de  una  profundidad
adecuada.  Tipo  II:  la  punta  de  los  dedos  está  bien  unida
pero  el  tejido  no  está  bien  o  no  está  completo.  Tipo  III:
punta  de  los  dedos  unidas  pero  con  tracto  sinusal  entre
ellos.  Acrosindactilia,  sindactilia  distal  (la  porción  distal
de  los  dígitos  se  encuentra  fusionada  y  la  porción  proximal
separada).
Grupo  4:  la  amputación  en  cualquier  nivel  de  la  extremidad
o  de  los  dígitos.
Existe  otra  propuesta  de  clasiﬁcación  basada  en  los
hallazgos  morfológicos  encontrados  en  el  estudio  de
Guzmán-Huerta  y  colaboradores.  Estos  autores  separaron  los
casos  de  acuerdo  con  los  hallazgos  en  los  fenotipos:
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Fenotipo  II.  Defecto  craneofacial  +  defecto  en  extremi-
dad  +  defecto  en  pared  abdominal,  columna  y/o  defecto
torácico.
Fenotipo  III.  Defecto  de  extremidad  +  defecto  en  pared
abdominal,  columna  y/o  tórax.
Fenotipo  IV.  Defecto  aislado  (craneofacial,  en  extremidad
o  en  pared  corporal).
Esta  clasiﬁcación  tiene  como  objetivo  el  diagnóstico,  el
ronóstico  y  la  probabilidad  de  recurrencia30.
.6.  Factores  de  riesgo  materno
os  factores  de  riesgo  propuestos  son  múltiples.  Se  han
itado  desde  ooforectomía,  traumatismos  abdominales,
alformaciones  uterinas,  uso  de  dispositivo  intrauterino,
ngesta  de  fármacos  como  clomifeno  y  anticonceptivos.
e  han  encontrado  otros,  como  procedimientos  invasi-
os:  septotomía,  síndrome  de  transfusión  de  gemelo  a
emelo  y  amniocentesis  en  caso  de  biopsia  de  vellosidades
oriónicas16. Sin  embargo,  existen  otros  factores  atribuidos
omo  resultado  de  estudios  epidemiológicos.  Tal  es  el  caso
el  trabajo  de  Orioli  y  colaboradores,  donde  las  madres
rimigrávidas  presentaron  un  riesgo  dos  veces  mayor  que
as  madres  multigrávidas,  con  signiﬁcación  estadística  (OR:
.16;  IC  95%:1.25--3.72).  Otro  de  los  factores  fue  el  de
resentar  ﬁebre  en  los  primeros  tres  meses  de  gestación
OR:  9.0;  IC  95%:  1.25--394.48)  lo  que  aumentó  9  veces
ás  el  riesgo.  La  ingesta  de  medicamentos  (OR:  2.38;  IC
5%:  1.32--4.26),  así  como  el  sangrado  vaginal  en  el  pri-
er  trimestre  de  gestación  (OR:  2.00;  IC  95%:  1.00--4.00)
 una  presentación  no  cefálica  del  producto  (OR:  2.33;  IC
5%:  1.07--5.09)  lo  aumentaron  dos  veces.  En  el  estudio  de
CLAMC  y  otro  estudio  de  Orioli  y  Castilla,  se  sugirió  que
l  misoprostol  (prostaglandina  sintética  análoga  E1)  posible-
ente  causa  una  disrupción  vascular,  dando  paso  al  riesgo  de
a  secuencia  de  bridas  amnióticas.  Otro  factor  a considerar
ue  la  altitud,  ya  que  se  encontró  que  el  rango  de  prevalen-
ia  de  la  secuencia  de  ADAM  fue  más  frecuente  en  hospitales
ocalizados  a  una  altitud  mayor  de  2000  m  sobre  el  nivel  del
ar  en  ciudades  como  La  Paz,  Bolivia  (3,800  m);  Bogotá,
olombia  (2,800  m);  y  Quito,  Ecuador  (2,300  m).  La  razón  es
ue  un  mecanismo  de  hipoxia  derivado  de  altitudes  como
as  mencionadas  podría  verse  involucrado  en  la  etiopatogé-
esis  de  algunos  casos  del  síndrome  de  bridas  amnióticas  y
e  otros  defectos  descritos  que  involucran  el  tubo  neural29.
.7.  Diagnóstico  prenatal
or  muchos  an˜os  el  cADAM  fue  diagnosticado  con  ecografía
n  dos  dimensiones,  con  la  observación  de  deformidades  o
simetría  de  las  extremidades  o  de  la  visualización  de  las
embranas  amnióticas  que  rodeaban  partes  del  feto.  El  pri-
er  caso  diagnosticado  con  ecografía  en  3D  fue  por  Paladini
 colaboradores46, quienes  observaron  bandas  amnióticas
 nivel  supracondilar  del  brazo  izquierdo  a  la  semana  28
e  gestación  (SDG).  Se  encontró  otro  caso  de  diagnóstico
renatal  con  ecografía  3D  a  las  19  SDG  donde  se  obser-
aron  múltiples  bandas  amnióticas,  anillos  de  constricción
odeando  ambos  tobillos  y  una  banda  amniótica  en  el  ante-













































































































l  diagnóstico  prenatal,  es  importante  diferenciar  entre
inequias  intrauterinas  secundarias  a  intervenciones  en  la
avidad  uterina  y  pliegues  amnióticos,  ya  que  estas  no
ausan  restricción  de  movimiento.  Una  vez  diferenciadas,
as  bandas  amnióticas,  la  presencia  de  ﬁsuras  faciales,  la
estricción  de  movimiento,  así  como  anillos  de  constric-
ión  o  amputaciones  deben  de  alertar  al  clínico  del  posible
iagnóstico.  Sin  embargo,  a  pesar  de  los  avances  en  ima-
enología,  se  considera  que  el  diagnóstico  prenatal  se  lleva
 cabo  en  solo  el  29-50%  de  los  casos,  dependiendo  de  la
everidad  y  el  tiempo  de  gestación48.
Desde  hace  unos  an˜os,  se  ha  incluido  la  resonancia  mag-
ética  (RM)  como  estudio  complementario,  para  identiﬁcar
efectos  de  la  región  de  cara  y  cuello  puesto  que,  por
a  superposición  de  la  lengua  y  la  sombra  acústica  produ-
ida  por  la  osiﬁcación  de  las  estructuras  faciales,  estos  se
ncuentran  limitados  en  la  ecografía.  La  RM  fetal  ayuda  a
onﬁrmar  o  descartar  hallazgos  dudosos,  pero  no  desplaza
 la  ecografía.  Ninguna  paciente  ni  feto  reciben  preparación
special  antes  de  realizarla,  además  de  que  el  líquido  amnió-
ico  rodea  al  feto  y  es  deglutido  por  este,  y  hace  la  función
e  medio  de  contraste  para  la  identiﬁcación  de  estructuras.
as  estructuras  orofaciales  se  valoran  en  imágenes  potencia-
as  en  T2  (HASTE),  utilizando  secuencias  single  shot  basadas
n  el  método  rapid  acquisition  with  relaxation  enhance-
ent  (SS-RARE)  y  una  variedad  de  ellas  con  reconstrucción
alf-  Fourier  (SS-HF-RARE  o  HASTE).  Así,  es  un  método  de
studio  utilizado  para  la  identiﬁcación  del  síndrome  de  bri-
as  amnióticas49.  Otro  auxiliar  es  el  ultrasonido  Doppler,  ya
ue  por  medio  de  este  se  evalúa  el  ﬂujo  sanguíneo  distal  de
a  extremidad  afectada  y,  a  partir  de  los  resultados,  se  deter-
ina  un  tratamiento  oportuno.
Otro  método  de  diagnóstico  es  la  detección  de  niveles
levados  de  alfa-fetoproteína.  Esta  puede  detectarse  en
uero  materno  entre  la  15◦ y  la  19◦ SDG.  Dentro  de  las  causas
atológicas  que  la  elevan  están  los  defectos  del  tubo  neu-
al,  lo  que  también  incluye  el  cADAM.  Este  método  ayuda  a
etectar  defectos  severos  o  incompatibles  para  la  vida,  los
uales  ocurren  en  un  periodo  temprano  de  gestación17,50.
.8.  Diagnósticos  diferenciales
os  defectos  del  cADAM  pueden  imitar  desde  la  displasia
rontonasal  hasta  el  hipertelorismo,  el  síndrome  de  Mec-
el,  la  artrogriposis  y  el  síndrome  de  Ehlers-Danlos  tipo  IV37.
tro  diagnóstico  diferencial  deberá  hacerse  con  el  síndrome
e  ‘‘bebé  Michelin’’  o  síndrome  de  surcos  cutáneos  circun-
erenciales  múltiples  benignos,  síndrome  de  Adams-Oliver,
índrome  de  hipogenesia  oromandibular-miembros,  con
l  síndrome  de  desorganización  como  homólogo  de  la  enti-
ad  genética  descrita  en  el  ratón16,  y  por  último  del
omplejo  pared  corporal-extremidad,  del  que  varios  autores
o  han  diferenciado31,32,34 y  que  para  otros  es  una  sinonimia.
.9.  Tratamiento  prenatal
a  fetoscopía,  según  algunos  autores,  debería  ofrecerse
a  como  parte  del  tratamiento  prenatal.  Otros  consideran
ue  aún  no  hay  estudios  sustentables  con  respecto  a  la
liminación  de  las  bandas  de  constricción  mediante  la  fetos-
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eportes  de  casos  clínicos51,  además  de  que  muchos  hos-
itales  no  cuentan  con  la  infraestructura  para  posibilidad
e  realizarla.  Guzmán-Huerta  y  colaboradores  mostraron  un
ujograma  donde  se  describe  el  protocolo  prenatal  a  seguir
esde  el  momento  en  que  se  localiza  una  banda  amniótica
n  la  ecografía.  Posteriormente,  tomando  en  cuenta  la  loca-
ización,  el  número  y  el  espesor  de  la  banda,  así  como  las
ondiciones  morfológicas  encontradas  del  feto,  es  decir,  si  el
eto  presenta  defectos  en  extremidades,  región  craneofacial
 pared  corporal/columna  vertebral,  se  clasiﬁca  de  acuerdo
on  su  fenotipo  y  si  este  es  compatible  con  la  vida,  o  si  se
ncuentra  alguna  constricción  de  extremidad  o  del  cordón
mbilical.  Solamente  para  los  estadios  2  y 3  de  la  clasiﬁca-
ión  de  Weinzereig  o  aquellos  con  cordón  umbilical  corto  se
valúa  la  indicación  para  la  fetoscopía.  El  ﬂujograma  per-
ite  la  toma  de  decisiones  a partir  de  los  resultados  de
magen.  También  es  indispensable  un  equipo  de  trabajo
e  especialistas  en  medicina  materno-fetal,  cirugía  fetal,
irugía  pediátrica,  neonatología,  radiología  y  genética30.
. Discusión
abiendo  revisado  la  fecha,  población  y  la  metodología  de
os  estudios  epidemiológicos,  y  teniendo  en  cuenta  los  fac-
ores  de  riesgo  a  los  que  se  ha  asociado,  la  incidencia  que
e  encontró  en  los  distintos  estudios  es  tan  variada  que  no
orprenden  los  resultados  de  cada  autor.
En  cuanto  a  las  manifestaciones  más  frecuentes  del  sín-
rome  de  bridas  amnióticas,  se  marca  una  gran  diferencia.
n  el  estudio  de  Orioli  y  colaboradores,  las  extremidades
ueron  las  más  afectadas  mientras  que  en  los  resultados
e  Guzmán-Huerta  y  colaboradores,  los  defectos  craneo-
aciales  representaron  el  78%,  seguidos  de  los  defectos  en
xtremidades  con  el  70%30. Lo  que  llama  la  atención  es
ue  las  manifestaciones  craneofaciales  fueron  minoría  en
os  resultados  de  Orioli  y  colaboradores,  lo  que  conduce
 revisar  las  especiﬁcaciones  de  cada  autor.  Para  Guzmán-
uerta  y  colaboradores,  el  grupo  de  defectos  craneofaciales
ncluía  disrupción  facial,  acrania,  labio  y  paladar  ﬁsurado,
isrupción  facial,  defectos  en  oído,  ojo  y/o  nariz,  atresia
oanal,  craneosinostosis,  ventriculomegalia  y/o  hidrocefalia
 holoprosencefalia.  En  cambio,  Orioli  y  colaboradores  sepa-
aron  en  grupos  de  defectos  neural/craneal,  ﬁsuras  faciales,
simetrías  faciales  y  manifestaciones  en  zonas  especíﬁcas,
omo  ojo  y  oído.  Al  sumarlos,  resultaron  94  casos  de  284;  sin
mbargo,  en  comparación,  ese  número  sigue  siendo  menor.
o  anterior  lleva  a  preguntarse  si  esta  diferencia  se  rela-
iona  con  factores  ambientales,  genéticos,  étnicos  o  a  las
iferencias  entre  el  taman˜o de  muestra.  También  se  pudo
otar  que  los  resultados  de  Guzmán-Huerta  y  colaborado-
es  y  los  de  Werler  y  colaboradores  coincidieron  con  los  de
rioli  y  colaboradores  en  algunos  de  los  factores  que  aumen-
aban  el  riesgo,  como  las  mujeres  nulíparas,  la  raza  materna
negra)  y  las  madres  jóvenes30,52.
La  etiología  ha  sido  la  más  controversial.  Higginbotton  y
olaboradores,  en  1979,  apoyaron  la  teoría  de  Torpin  con
u  estudio  observacional  de  79  pacientes  con  cADAM.  De
llos,  54  presentaban  involucro  de  múltiples  sistemas  y  en
5  de  los  casos  solo  se  afectaban  las  extremidades.  Los  auto-
es  resaltaron  que  las  ﬁsuras  faciales  eran  inusuales  y  no
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sido  sen˜alada  antes  por  Jones  y  colaboradores53, en  1974,
quienes  presentaron  siete  pacientes  con  un  patrón  de  ano-
malías  craneofaciales  asociadas  también  con  el  involucro  de
las  extremidades.  Ellos  aﬁrmaron  que  las  anomalías  eran
secundarias  a  las  fuerzas  disruptivas  de  bandas  de  tejido
aberrante.  En  su  discusión  determinaron  que  la  evidencia
que  soportó  esta  teoría  fue  que  la  localización  y  la  extensión
de  las  ﬁsuras  faciales  en  los  casos  presentados  eran  inu-
suales,  y  ninguna  tenía  conformado  los  planos  normales  de
cierre  de  los  procesos  faciales.  Entonces,  saltan  las  siguien-
tes  interrogantes:  ¿qué  desencadena  o  hace  la  diferencia
entre  las  ﬁsuras  faciales  con  patrones  de  cierre  y  las  otras
bizarras?;  ¿qué  proceso  o  mecanismo  las  hace  diferentes?
En  el  estudio  de  Orioli  y  colaboradores,  de  los  284  casos  de
cADAM,  33  casos  fueron  el  total  de  ﬁsuras  faciales.  De  estos,
18  casos  correspondieron  a  labio  ﬁsurado  con  o  sin  paladar
y  15  casos  a  ﬁsuras  faciales  atípicas.  Como  se  puede  obser-
var,  hay  múltiples  casos  reportados  con  ﬁsuras  faciales
típicas  y  otras  bizarras,  como  las  presentadas  por  Higgin-
botton  y  colaboradores  y  Jones  y  colaboradores11,53. Por
supuesto  no  se  pueden  hacer  a  un  lado  las  ﬁsuras  aisladas.
Sería  lógico  pensar  que  el  mismo  factor  o  disrupción  se  repe-
tiría  en  las  tres;  o  tal  vez,  ¿habría  que  plantear  la  posibilidad
de  tres  distintas  etiologías  para  cada  tipo  de  ﬁsura  facial?
Otro  punto  importante  que  revoca  la  teoría  de  Torpin  es  el
que  Van  Allen  y  colaboradores  sen˜alaron  en  sus  trabajos,  que
las  bandas  amnióticas  estaban  presentes  solamente  en  el
40%  de  los  casos  y  que  el  95%  tenía  defectos  internos.  Dichas
características  no  podrían  ser  atribuidas  a  las  bandas  amnió-
ticas.  Por  último,  hay  anomalías  que  no  pueden  explicarse
con  la  disrupción  amniótica,  como  los  casos  presentados  por
Halder  con  una  tetralogía  de  Fallot  agregada22,25,33.
En  lo  que  respecta  a  la  teoría  de  la  disrupción  vas-
cular,  cabe  mencionar  que  Daya  y  Makakole54 examinaron
10  pacientes  con  un  total  de  20  extremidades  afectadas
por  bridas  amnióticas.  Se  llevó  a  cabo  una  angiografía  con
una  RM  o  una  tomografía  computarizada,  con  el  objetivo
de  evaluar  el  ﬂujo  arterial  sanguíneo  de  las  extremidades.
El  estudio  arrojó  que  las  anomalías  vasculares  presentes
podrían  estar  causadas  por  disrupción  vascular,  ya  que  se
encontraron  anomalías  vasculares  en  todos  los  pacientes,
y  estas  incrementaban  de  acuerdo  con  la  profundidad  de
la  banda.  Se  concluyó  aceptando  que  la  profundidad  de  la
banda  es  un  indicativo  del  dan˜o  intrauterino  y  un  marca-
dor  de  anomalías  subyacentes.  Se  puntualizó  que  es  fácil
explicar  las  anomalías  vasculares  como  un  efecto  del  cADAM,
pero  no  puede  excluirse  como  causa  asociada,  aunque  la  teo-
ría  de  disrupción  vascular  por  sí  sola  no  puede  explicar  las
otras  manifestaciones  clínicas,  como  encefalocele,  hendidu-
ras  faciales  oblicuas,  número  de  vasos  umbilicales  anormal  o
pie  equinovaro  (el  cual  está  presente  en  el  33%  y  se  encuen-
tra  estrechamente  relacionado  con  el  oligohidramnios).
Otro  punto  débil  de  la  disrupción  vascular  es  la  falta
de  claridad  en  cuanto  a  si  la  interrupción  vascular  es
primaria  o  secundaria  a  las  bandas  ﬁbrosas.  Werler  y
colaboradores  tenían  como  objetivo  comparar  las  caracte-
rísticas  epidemiológicas  entre  defectos  en  la  reducción  de
extremidades  +  bandas  amnióticas  y  aquellos  con  defectos
transversales  de  extremidades  sin  bandas  amnióticas,  para
determinar  si  las  exposiciones  maternas  de  estos  dos  gru-
pos  apoyaban  la  hipótesis  de  la  disrupción  vascular.  Es  decir,
si  las  bandas  amnióticas  eran  secundarias  a  una  alteración
p
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ascular,  entonces  una  patogénesis  compartida  para  cada
rupo  tendría  factores  de  riesgo  similares.  Los  resultados  de
icho  estudio  contradijeron  la  hipótesis  que  Werler  y  cola-
oradores  propusieron,  ya  que  los  patrones  demográﬁcos,
os  patrones  reproductivos  y  los  factores  de  riesgo  vasoac-
ivo  de  ambos  grupos  no  convergieron:  lo  que  para  un  grupo
umentaba  el  riesgo,  para  el  otro  no  tenía  efecto.  Por  lo
anto  los  autores  sugirieron  que  el  cADAM  con  anomalías  de
xtremidades,  sin  evidencia  de  bandas  amnióticas,  podrían
er  entidades  diferentes52.
La  teoría  de  Streeter  no  quedó  sujeta  a  las  limitaciones
e  1930,  sino  que  hubo  varios  estudios  a  partir  de  entonces.
cKenzie,  quien  apoyó  dicha  teoría,  agregó  que  durante  la
mbriogénesis  se  lleva  a cabo  una  muerte  celular  progra-
ada,  ﬁsiológicamente  normal,  por  ejemplo,  en  los  espacios
nterdigitales  para  el  desarrollo  de  los  tejidos  blandos  de
edos.  La  malformación  en  estos  surge  a través  del  material
elular  que  queda  en  grados  variables  en  los  espacios  inter-
igitales,  de  modo  que  el  resultado  será  sindactilia  o  bandas.
ambién  explicó  que  el  defecto  del  tejido  en  el  sitio  de  la
onstricción  reﬂeja  una  distribución  anormal  de  las  áreas
e  muerte  celular55. Hartwig  y  colaboradores56,  apoyando
a  teoría  de  Streeter,  presentaron  su  teoría  de  las  plácodas
ctodermales.  Los  autores  plantearon  que  estas  están  invo-
ucradas  en  la  formación  de  muchos  órganos  y estructuras,
ncluyendo  el  tubo  neural,  la  nariz,  los  arcos  branquiales,
a  pared  ventral  del  cuerpo  y  las  extremidades,  por  lo  que
na  mal  función  o  defectos  de  las  plácodas  ectoderma-
es  dará  como  resultado  las  anomalía  correspondientes43,56.
amforth,  en  sus  estudios,  consideró  que  la  fuerza  mecá-
ica  compromete  la  vascularización  fetal  o  una  discreta
esión  fetal  interﬁere  con  el  desarrollo  del  disco  germinal26.
uchos  de  los  defectos  se  explican  de  intervenir  con  el  cierre
el  neuroporo,  de  la  falla  en  la  migración  de  las  células  de  la
resta  neural  y  dan˜o  de  los  mesofrodos,  que  consisten  en
a  interferencia  local  de  los  grados  de  expresión  de  organiza-
ión  de  genes  en  periodos  muy  precoces  de  la  embriogénesis,
ntes  de  establecerse  una  circulación  embrionaria  efectiva;
s  decir,  antes  del  26◦ día  posterior  a  la  fecundación.  Halder,
ntre  otros  autores,  ha  tratado  de  explicar  las  manifes-
aciones  clínicas  de  sus  casos  con  la  teoría  propuesta  por
treeter33.  Con  base  en  esto,  se  argumenta  que  esta  teoría
odría  explicar  de  manera  conjunta  las  anomalías  presen-
es:  bandas  amnióticas,  las  extremidades  rudimentarias  y,
n  especial,  las  malformaciones  en  órganos  internos.
Las  aseveraciones  de  Hunter  y  colaboradores  muestran
ue  no  hay  correlación  entre  los  defectos  craneofaciales
 los  de  las  extremidades.  Es  decir,  no  están  de  acuerdo
on  la  idea  de  que  un  solo  mecanismo  pueda  explicar  el
spectro  de  asociaciones  encontradas.  Justamente  esto  es
o  que  ha  impedido  el  descubrimiento  de  la  patogénesis.
or  lo  que  han  separado  cada  anomalía  para  su  explicación,
asándose  en  que  los  orígenes  embriológicos  de  cada  una  son
iferentes35. Sin  embargo,  siguen  presentándose  similares
nterrogantes:  ¿de  qué  depende  que  algunos  casos  presen-
en  mayor  severidad  que  otros?  Ellos  explican  que  esto
ependerá  de  la  localización  en  la  deﬁciencia  de  las  células
ctodérmicas  afectadas.  Entonces,  ¿cuál  sería  la  causa  o  el
rigen  de  la  severidad?Romero-Valdovinos  y  colaboradores  explicaron  la  partici-
ación  de  los  procesos  de  transición  epitelial-mesenquimal,










































































































complex: discrete disruption sequence with pathogenetic over-66  
ontribuir  en  la  patogénesis  del  cADAM40. Sin  embargo,  sería
nteresante  encontrar  otros  trabajos  que  hablen  más  acerca
el  tema,  o  bien,  investigaciones  futuras  que  puedan  dar
aso  a  su  teoría.
En  la  clasiﬁcación  de  Isacsohn  y  colaboradores44, se
estaca  que  el  aumento  de  la  profundidad  de  la  banda
esulta  en  un  mayor  gravedad  distal,  con  un  compromiso
infático,  vascular  y  nervioso.  Daya  y  Makakole54 lo  observa-
on  en  su  estudio,  donde  la  profundidad  de  la  banda  está
irectamente  relacionada  con  la  anomalía  vascular  de  la
xtremidad.  También  encontraron  que,  en  la  mayoría  de  los
asos,  la  anatomía  vascular  anormal  ocurría  a  una  distancia
roximal  a  la  banda,  presentando  desde  ausencia  de  vasos
rincipales  hasta  ausencia  de  ramas  y  atresia  de  segmentos
n  arterias  mayores,  entre  otras.  Lo  anterior,  desde  luego,
o  puede  ignorarse  para  la  planeación  y  toma  de  decisio-
es  de  los  procedimientos  quirúrgicos.  Así,  la  clasiﬁcación
e  Patterson  también  ha  sido  de  ayuda  para  orientar  el  pro-
edimiento  a  seguir,  de  tal  forma  que  los  grados  I  y  IV  no
ienen  indicación  quirúrgica,  mientras  que  los  grados  II  y  III
odrían  beneﬁciarse  con  una  intervención  precoz45,57.
Es  evidente  que  son  muchos  los  intentos  para  clasiﬁcar
l  cADAM.  Los  antecedentes  de  la  clasiﬁcación  de  Guzmán-
uerta  fueron  por  Garza  y  colaboradores28,  en  1988,  y  por
usso  y  colaboradores34,  en  1993.  Estos  últimos  aseguraron
a  evidencia  de  dos  fenotipos  claramente  distinguibles  del
omplejo  pared  del  cuerpo-extremidad:  el  fenotipo  1,  en  el
ue  se  muestran  defectos  craneofaciales  y  bandas  amnióti-
as  y/o  adhesión;  y  el  fenotipo  2,  sin  defectos  craneofaciales
 con  presencia  de  anomalías  urogenitales,  atresia  anal  y
esprendimiento  abdominal  de  la  placenta,  además  de  la
ersistencia  de  celoma  extraembrionario.  Ellos  sugirieron
ue  estos  dos  fenotipos  son  consecuencia  de  dos  mecanis-
os  patogénicos  diferentes.  El  primer  fenotipo  pudiera  estar
elacionado  con  la  patogénesis  de  la  disrupción  vascular
emprana,  mientras  que  el  segundo,  con  el  mal  desarrollo
mbrionario  intrínseco34.
Hasta  el  día  de  hoy,  el  complejo  pared  corporal-
xtremidad  y  el  ADAM  no  se  deﬁnen  como  entidades
iferentes.  De  nuevo,  surgen  las  interrogantes:  ¿dónde  se
roduce  la  diferencia  durante  la  embriogénesis?,  ¿qué  meca-
ismo(s)  o  factor(es)  en  la  embriogénesis  afectan  y  marcan
a  diferencia?,  ¿qué  manifestaciones  clínicas  pertenecen  a
ada  entidad?
Jamsheer  y  colaboradores32 realizaron  un  trabajo  con  el
bjetivo  de  evaluar  si  existía  una  diferencia  considerable
n  el  patrón  clínico  de  las  anomalías  congénitas  de  extre-
idades  y  anomalías  de  órganos  internos  entre  pacientes
on  características  de  cADAM  +  defectos  de  pared  corporal
 aquellos  pacientes  con  características  del  cADAM  pero
in  defectos  de  pared.  Ellos  observaron  que  los  casos  de
ADAM  +  defectos  de  pared  corporal  eran  afectados  frecuen-
emente  por  anomalías  congénitas  internas,  en  especial  por
alformaciones  urogenitales,  y  que  en  ambos  grupos  la
educción  de  extremidades  ocurría  en  el  80%  de  los  casos.
in  embargo,  los  defectos  menores  y  distales  de  las  extremi-
ades  (amputaciones  de  falanges,  pseudosindactilia,  anillos
e  constricción)  predominaban  en  el  grupo  del  cADAM  sin
efectos  de  pared.  Finalmente  concluyeron  que  el  cADAM
omaba  lugar  en  la  embriogénesis  en  un  estadio  más  tar-
ío  que  aquellos  con  cADAM  +  defectos  de  pared  corporal.
ste  estudio  evidencia  que  ambos  grupos  representan  dosZ.I.  Rodríguez  González,  F.  Soriano  Padilla
ntidades  nosológicamente  distintas.  Jamsheer  y  colabora-
ores  hicieron  referencia  de  los  trabajos  de  Martínez-Frías,
uien  ya  había  declarado  la  diferencia  de  entidades  con  base
 un  análisis  clínico  y  epidemiológico31.
Los  avances  en  la  imagenología  y  la  evolución  de  la
M  la  han  llevado  a  formar  parte  de  las  herramientas  úti-
es  en  el  diagnóstico  prenatal.  La  ecografía  sigue  siendo
n  pilar  fundamental  en  el  diagnostico  fetal  pero,  a  pesar
e  sus  avances,  aún  resulta  difícil  identiﬁcar  las  ban-
as  de  constricción  y la  visualización  de  anomalías,  en
special  las  de  la  región  craneofacial.  Por  lo  que  ahora
e  cuenta  también  con  este  método  complementario  que
frece  mayor  detalle  en  la  morfología  fetal,  en  especial  la
egión  craneofacial  y  cuello49.  También  tiene  utilidad  para
a  planiﬁcación  quirúrgica  en  casos  donde  la  cirugía  fetal
stá  contemplada  aunque,  una  vez  detectado  el  involucro
e  extremidades  por  las  bandas  amnióticas,  el  ultrasonido
oppler  es  una  herramienta  importante,  ya  que  si  el  ﬂujo
istal  de  esta  es  ausente,  podría  no  ser  necesaria  la  feto-
copia;  en  cambio,  si  el  ﬂujo  sanguíneo  está  disminuido
ero  presente,  la  liberación  de  la  banda  deberá  ser  con-
iderada.
Los  pacientes  con  complejo  ADAM  requieren  de  una
valuación  prenatal  y  postnatal  completa,  con  el  apoyo
e  cariotipo,  radiografías  de  manos  y pies,  tomografía
omputarizada  craneofacial,  sin  olvidar  una  evaluación
ardiológica  y  renal.  Esto  con  el  ﬁn  de  la  integración
el  diagnóstico  y  de  la  toma  de  decisiones  para  un
ratamiento  oportuno.  De  ahí,  la  importancia  del  conoci-
iento  de  esta  entidad  por  parte  del  clínico,  así  como
a  participación  multidisciplinaria  de  medicina  materno-
etal,  neonatólogos,  médicos  genetistas,  neurocirujanos,
irujanos  maxilofaciales,  cirujanos  ortopedistas,  cirujanos
lásticos  y  oftalmólogos.
Los  protocolos  de  tratamiento  parten  de  las  anomalías
resentes,  desde  aquellas  que  pongan  en  riesgo  la  vida  del
aciente,  o  bien  que  comprometan  la  alimentación,  el  cre-
imiento,  la  función  y  la  estética,  los  cuales  están  bien
stablecidos  de  forma  individual.
El cADAM  continúa  siendo  un  tema  muy  controversial.
laramente  se  puede  observar  la  necesidad  de  una  etiopato-
enia  congruente  y  explícita,  así  como  criterios  diagnósticos
 clasiﬁcaciones  universales.  Sin  embargo,  en  primer  lugar,
s  necesario  encontrar  y  comprender  la  etiopatogenia,  para
uego  determinar  los  factores  de  riesgo  que  lo  desencade-
an.  Finalmente,  lo  que  se  busca  es  evitar  o  limitar  las
anifestaciones,  y  de  esta  manera  establecer  las  bases
osológicas.  Sin  duda,  los  resultados  obtenidos  hasta  ahora
ueden  ayudar  a  replantear  las  interrogantes  para  dirigir
uturas  investigaciones.
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